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Evaluacion clinica y diagnostico
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Enfermedades Intersticiales del
pulmon (EIP)

¢, Cuando sospecharlas?
Cuando un paciente presenta:
& Disnea de causa desconocida
& RX Tx patologica
i Defecto ventilatorio restrictivo
& Hipoxemia inexplicada




Disnea progresiva

P02 en reposo /5
mmHg

P02 en ejercicio 68
mmHg

4 CV:63%
' FEV1/CVF: 83%




Clasificacion

De causa conocida:

Enfermedad Intersticial inducida por
farmacos: amiodarona, metrotexate, etc

Neumoconiosis: silicosis, asbhestosis,
beriliosis

Neumonitis por Hipersensibilidad
Tuberculosis miliar

Micosis: histoplasmosis diseminada aguda
Otras Infecciones: virus, bacterias

Neoplasias: metastasis, linfangitis,
carcinoma bronquioloalveolar




De causa desconocida:

Neumonias Intersticiales Idiopaticas

Sarcoidosis

Enfermedades del colageno: AR, ESP,
PM

Histiocitosis X (LCH)
Linfangioleiomiomatosis (LAM)
Proteinosis Alveolar




Neumonias Intersticiales ldiopaticas

#  Fibrosis pulmonar idiopatica (IPF)

# Neumonias Intersticiales idiopaticas no IPF
Neumonia Intersticial No Especifica (NSIP)

Bronquiolitis Respiratoria asociada a
Enfermedad Intersticial (RB-ILD)

Neumonia Intersticial Descamativa (DIP)

Neumonia en Organizacion Criptogenica (COP),
antes BOOP

Neumonia Intersticial Aguda (AIP)

Neumonia Intersticial Linfoidea (LIP)




Epidemiologia

o La fibrosis pulmonar idiopatica y la
sarcoidosis son las mas frecuentes

e 40 al 45 % son IPF

Thorax 2008;638(Suppl V)1-58




ENFERMEDADES INTERSTICIALES DEL PULMON: INCIDENCIA,
ETIOLOGIA Y ESTRATEGIA DIAGNOSTICA EN UN CENTRO
ESPECIALIZADO (1999-2000) N= 4518 pacientes

Con EIP
N=88 88 PACIENTESCON EIP sINDE:21

204 PAC.

\

24%

Infecciones EIP Sarcoidosis FPI
Ocupac.




Todos los pacientes con sospecha de EIP
deberian tener:

v'Historia clinica completa
v' Examen fisico

v RXx Tx

v TCAR de torax

v Laboratorio basico

v Espirometria

v' Gases en sangre
v ECG
v Estudio inmunoldgico




Siempre que se pueda.:

Volumenes pulmonares
DLCO

En casos seleccionados

Baciloscopia de esputo
Serologia para HIV
ANCA

PIMAX-PEMAX
ECA-calcemia
ECO-doppler




Formas de comienzo

Aguda: disnea, tos, fiebre (dias a pocas semanas de evoluc ion)

Infecciones

Neumonia en organizacion criptogénica
Neumonia intersticial aguda

Neumonia eosinofilica aguda

Injuria pulmonar por farmacos
Neumonitis por hipersensibilidad

Sarcoidosis




Subaguda: sintomas 4 a 12 semanas

# Neumonia en organizacion criptogénica

# Neumonitis por hipersensibilidad subaguda

# Enfermedad pulmonar inducida por farmacos

#* Enfermedades del colageno




Cronica : sintomas mas de 12 semanas

# Fibrosis pulmonar idiopatica

Neumonitis por hipersensibilidad crénica

Neumonia Intersticial No Especifica

Enfermedades del colageno

Asbestosis




HISTORIA CLINICA

#* Historia ocupacional

# Antecedentes:

Oncologicos o de radioterapia

Enfermedades cardiovasculares
RGE cronico

Inmunosupresion




HISTORIA CLINICA

Historia familiar

Tabaquismo:

» Histiocitosis

* Neumonia intersticial descamativa

* Bronquiolitis respiratoria asociada a
enfermedad intersticial

* Sindrome de Goodpasture

Ingesta de Drogas: amiodarona, bleomicina,
metotrexate, ciclofosfamida




Datos demograficos e historia familiar

#* Edad
IPF en mayores de 60 anos
NSIP en menores de 60 anos
Sarcoidosis en jovenes y edad media
* Sexo

LAM en mujeres en edad fértil, neumoconiosis
en hombres

# Enfermedades hereditarias
Neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, fibrosis

pulmonar familiar




Sintomas respiratorios

# Disnea y tos : sintomas inespecificos

#* Hemoptisis : vasculitis. Pensar siempre en Ca, TEP
0 infeccion

#¥ Dolor toracico : ETC, LAM, histiocitosis, asbestosis

¥ Sibilancias : Churg Strauss, eosinofilia, sarcoidosis,
MTS endobronguiales




Sintomas extrapulmonares

#* Dispepsia, disfagiay RGE :IPF o ESP

#* Artritis : ETC, sarcoidosis

¥ Sinusitis recurrente : granulomatosis con poliangeitis
# Sintomas cutaneos y musculares : dermatomiositis
# Sequedad de boca y ojos : S. de Sjogren

# Compromiso de nervios craneales : sarcoidosis 0
vasculitis

¥ Diabetes insipida : sarcoidosis 0 histiocitosis
#¥ Hematuria : sindrome pulmonar-renal

#* Epilepsia o retardo mental : esclerosis tuberosa




Examen fisico

# Rales secos tipo “velcro " (mas de 80 %

IPF), asbestosis, AR
#* Hipocratismo digital : IPF (50%),

asbestosis

# Signos de HTP : ETC , enf. veno-
oclusiva, IPF (CV menor de 50% y
DLCO menor de 30%)




Radiografia de torax

#* Patron reticular (pulmon en panal de
abeja)
#* Patron nodular

# Patron reticulonodular

#* Patron lineal (lineas de Kerley Ay B)

# Disminucion del volumen pulmonar




Radiografia de torax

® Intentar obtener RxTx anteriores

& Puede ser normal 2 al 10%

& Predominio de las lesiones:

En las zonas superiores : sarcoidosis,
histiocitosis, HP, silicosis

En las zonas inferiores : IPF, HP cronica,
NSIP fibrotica, polimiositis, ESP y asbestosis
En las zonas periféricas : COP, eosinofilias




Tomografia de torax de alta resolucion

v'Mayor sensibilidad que la Rx Tx para el
diagnadstico (mayor 90%)

v'Diagnostico diferencial
v'Definicion de actividad
v Evaluacion de la respuesta al tratamiento

v Guia para realizar biopsia pulmonar




. Obulo Pulmonar Secundario

Unidad del pulmon
(0.5-3 cm)

Forma irregular
poliédrica

Constituido por alvéolos,

bronguiolos terminales,
arteriolas pulmonares,
vasos linfaticos y tej.
conectivo

Limitados por “septos
Interlobulares” formados
por venas pulmonares,
linfaticos y tejido
conectivo

























Patron reticular grueso: panal de abejas
IPF

SN

Espacios quisticos
aereos, generalmente

entre 0.3alcm

Pérdida de la

arquitectura

Representa el estado
terminal de varias

patologias pulmonares




Linfangitis carcinomatosa




Engrosamiento de los septos
interlobulillares

Engrosamiento de las
cisuras

Engrosamiento intersticio
peribroncovascular




Engrosamiento I ntersticial I ntralobulillar




Proteinosis alveolar

Lleno
alveolar con
material
lipoproteinaceo

Idiopatico o
secundario a
silicosis, P
jiroveci

Crazy paving




Opacidades reticulares y lineales

Signo delalnterfase lrregular

Es la péerdida de la nitidez existente entre el pulmén aireado y
bronquios, vasos y pleura visceral




Lineas “B” de Kerley

Sombras lineales,
horizontales,
cortas

Cercanas a los
angulos
costofrénicos

| Obulos inferiores

Septos
interlobulillares
periféricos




Patron nodular
Distribucion perilinfatica

Sarcoidosis




TBC mihar
Nodulos de
distribucion aleatoria




Pruebas de funcidn pulmonar
Espirometria

® Defecto ventilatorio restrictivo (disminucion de la
CPT) con disminucion de la CVF y preservacion
de la relacion FEV1/CVF

& Obstruccion al flujo aéreo asociada: sarcoidosis,
histiocitosis, linfangioleiomiomatosis, RB-ILD,
habito de fumar

® Volumenes pulmonares normales o
aumentados: fibrosis pulmonar idiopatica con
enfilsema, histiocitosis, linfangioleimiomatosis,
neumonitis por hipersensibilidad




Pruebas de funcidn pulmonar
Gases en sangre

& Debe realizarse en todos los pacientes

& Hipoxemia que empeora con el ejercicio,
aumento (A-a) O2

® Normo o hipocapnia con Ph normal

m En etapas iniciales hipoxemia en ejercicio




Pruebas de funcidn pulmonar

Difusion de monoxido de carbono (DLCO )
i La DLCO esta disminuida

& Es un indicador precoz de la afectacion del

Intersticio y de la severidad y extension de

la enfermedad

m Sirve para monitorear la evolucion de las

EIP




Pruebas de funcion pulmonar

Test de la caminata 6 min

 En IPF una desaturacion de 88% o menos
durante o al final del test es un predictor

de alta mortalidad

Flagerty et al. AJRCCM 2006;174:803-9




Solicitar FBC con LBA y BTB si se
sospecha:

| Infeccion

& Linfangitis

i Sarcoidosis

& Proteinosis alveolar

& Histiocitocis X

& Hemorragia alveolar
® Neumonia eosinofilica
| Silicosis

B Asbestosis

® Beriliosis




No solicitar FBC cuando se sospecha:

& Fibrosis pulmonar idiopatica

m Otras neumonias intersticiales idiopaticas




Biopsia toracoscopica o a cielo abierto

¢cuando hacer una biopsia quirurgica?
m Diagndstico no determinado por otros métodos

& Cuando los hallazgos tomograficos no son
tipicos

& Riesgo quirurgico aceptable

® Ausencia de contraindicaciones para el
tratamiento y razonable expectativa de que este
modifique la evolucion
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Histoplasmosis diseminada aguda en paciente con SIDA




Pneumocystis jiroveci
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Asbestosis avanzada con
panalizacion subpleural, en I6bulos
Inferiores y posterior, similar a IPF




silicosis

Nodulos de 1 a 10 mm, bien
circunscriptos y de densidad uniforme

Pueden calcificarse

% 'l;l a- .

Corpusculos
birrefringentes bajo
luz polarizada




Opacidades micronodulares
silicosis







BTB: fragmento de tejido pulmonar con engrosamiento de
los tabiques alveolares por edema e hiperplasia de
neumonaocitos tipo Il con descamaciéon de los mismos y
presencia de histiocitos espumosos Microfocos de edema
alveolar. Diagnostico histopatoldgico: compatible con
neumonitis por amiodarona.




Panalizacion de
distribucion
periférica 'y
subpleural

Patron reticular

Panal de abeja




Fibrosis Pulmonar y Enfisema

Marcada
reduccion de
DLCO

Volumen
pulmonar
relativamente
preservado

HTP

Mal
pronostico




Fibrosis Pulmonar y Enfisema
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Neumonia Intersticial No Especifica
NSIP

Vidrio
esmerilado
con escasa

panalizacion




Mejor pronoéstico que UIP
NSIP celular
NSIP fibrotica

Asociada a ETC (ESP),
IPF, OP, HP

Distribucion
simetrica de las
lesiones

Patron reticular
fino

Sin gradiente

apico basal

AP




Bronquiolitis Respiratoria asociada a EIP
Neumonia Intesrticial Descamativa

Asociada al
tabaquismo

Noédulos
centrolobulillares
vidrio esmerilado

Enfisema




Sarcoidosis

ESTADIO | ESTADIO I




Sarcoidosis

ESTADIO Il




ARTRITIS REUMATOIDEA

Patron
reticular con
panalizacion

S







COP
idiopatica o
asociada a
otras
enfermedades

/70 a 80 %

mejoran con
remision
completa

Recidivas
frecuentes

Tratamiento:
corticoides
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Neumonia Intersticial Linfoidea

gl Se asocla a
S. de
Sjogren,
LES, AR,
HIV, linfoma

Vidrio
esmerilado y
guistes




Histiocitosis

Nodulos
centrolobulillares

y quistes

de variado tamano

y paredes finas

(1 mm) en campos
superiores
Enfermedad avanzada:
quistes confluentes

enfilsema




" - A
? P i

e e
1 ..,ﬁﬂ“ gioleiomiomatosis (LAM)

W) -"J >




LINFANGIOLEIOMIOMATOSIS (LAM)

o~

Pulmones grandes
Opacidades reticulares y lineales  Quistes de paredes finas
mas evidente en lob. inferiores




Engrosamiento de la pared de
un quiste. Proliferacion de
musculo liso (células LAM)

Quistes
subpleurales




Diagnaostico de las Enfermedades

Difusas del Pulmon

Neumondlogo

Patologo




Muchas gracias por su atencion




